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11.1. Wstęp 


Wspólny kanał przedsionkowo-komorowy (ang. atrioventricular septal de- 
fect, vs. common atrioventricular canal) jest wrodzoną wadą serca wynikającą 
z częściowego lub całkowitego niedorozwoju poduszeczek wsierdziowych i cha- 
rakteryzuje się (ryc. 1): 

— ubytkiem przegrody międzyprzedsionkowej — jest to ubytek typu ostium pri- 
mum (ubytek typu otworu pierwotnego vs. pierwszego), 

— brakiem podziału wspólnej zastawki przedsionkowo-komorowej na część mi- 
tralną i trójdzielną (lewą i prawą) (ryc. 2), 

— ubytkiem części napływowej przegrody międzykomorowej. 


Ryc. 1. Schemat przedstawia relacje pomiędzy wspólną za- 
stawką i ubytkami przegród serca (ASD — ubytek przegrody 
międzyprzedsionkowej, VSD — ubytek przegrody międzyko- 
morowej, RA — prawy przedsionek, LA — lewy przedsionek, 
RV — prawa komora, LV — lewa komora) 


Ryc. 2. Wspólna zastawka, płatki: LSL — lewo- 
górny, LIL — lewo-dolny, LLL — lewo-boczny, 
RSL — prawo-górny, RIL — prawo-dolny, RLL — 
prawo-boczny 
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W zależności od stopnia zaawansowania wady, według pierwotnej klasyfi- 
kacji Edwardsa, wyróżnia się trzy typy wspólnego kanału przedsionkowo-komo- 
rowego (jest to podział historyczny): 

1. całkowity — obejmuje wszystkie wyżej wymienione anomalie, 

2. przejściowy — obejmuje ubytek przegrody międzyprzedsionkowej (ostium pri- 
mum), rozszczep płatka przedniego zastawki ,,mitralnej” (lewostronnej); w tej 
postaci zastawka jest w pełni podzielona na część lewą i prawą, (kanał przej- 
Sciowy bywa także nazywany pośrednim), 

3. częściowy — obejmuje ubytek przegrody międzyprzedsionkowej typu ostium 
primum (otworu pierwotnego). 

Obecnie dość często spotyka się wspólne nazewnictwo wszystkich postaci 
wad rozwojowych poduszeczek wsierdziowych, jako anomalii kanału przedsion- 
kowo-komorowego, niezależnie od występowania i stopnia nasilenia poszczegól- 
nych składowych wady. 

Jednak, ze względu na różny przebieg choroby oraz technikę operacji i pro- 
blemy z tym związane, uzasadnione i wygodne jest stosowanie ogólnie przyję- 
tego, zmodyfikowanego podziału Edwardsa, w którym podobnie jak powyżej, 
wyróżnia się trzy postacie (różnica dotyczy szczegółów w pkt. 2 i 3): 

1. całkowity — obejmuje wszystkie ww. anomalie (jak podano powyżej), 

2. przejściowy — obejmuje ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, nieprawidło- 
wą zastawkę przedsionkowo-komorową lewostronną czyli „mitralną” (zwykle 
trójpłatkową), ale z zachowaniem odrębnych pierścieni zastawek przedsionko- 
wo-komorowych, niewielki ubytek międzykomorowy w części napływowej, 

3. częściowy — obejmuje ubytek przegrody międzyprzedsionkowej typu ostium 
primum, wraz z nieprawidłowościami zastawek przedsionkowo-komorowych. 

Należy tu zwrócić uwagę na fakt, iż potoczne nazewnictwo cleft, przyjęte dla 
określenia rozszczepu przedniego płatka mitralnego, w przypadku wspólnego 
kanału przedsionkowo-komorowego jest nieprawidłowe, nie ma uzasadnienia 
anatomicznego i należy go zatem unikać. W przypadku bowiem całkowitego 
kanału — zastawki mitralnej nie ma, a w pozostałych postaciach kanału — zastawka 
lewostronna jest anatomicznie i fizjologicznie zastawką wielopłatkową i trudno 
mówić o jej płatku przednim. 

Nazewnictwo ostium primum dla określenia ubytku typu otworu pierwotnego jest 
powszechnie przyjętym i akceptowanym w wielu krajach. Także i w polskim języku 
częściej posługujemy się w praktyce klinicznej terminem ostium primum (wymiennie 
— częściowy kanał przedsionkowo-komorowy). Toteż w niniejszym opracowaniu przy- 
jęliśmy to zapożyczenie z języka łacińskiego, jako dopuszczalne praktyczne uprosz- 
czenie, nie kolidujące z nazewnictwem ojczystym (rzadziej stosowanym). 


11.2. Historia 


Wspólny kanał przedsionkowo-komorowy po raz pierwszy opisała Abbott (1), 
w 1948 r. Rogers i Edwards zakwalifikowali go do jednej grupy wraz z ubytkiem 
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międzyprzedsionkowym typu ostium primum (2). Koncepcja ta była uznawana 
nadal przez Wakai i Edwardsa i w 1958 r. ustalono terminologię częściowego i ca- 
łkowitego wspólnego kanału przedsionkowo-komorowego (3). Pierwsza próba le- 
czenia operacyjnego częściowego kanału przedsionkowo-komorowego odbyła się 
w Minneapolis w 1952 r. (4). Pomyślne rezultaty uzyskał dopiero Kirklin w 1954 
r. operując metodą przedsionkowej „studni” Grossa (5). W tym samym roku Lil- 
lehei skorygował całkowity kanał przedsionkowo-komorowy stosując technikę 
cross-circulation, polegającą na wykorzystaniu układu krążenia jednego z rodzi- 
ców dla podtrzymania życia dziecka w trakcie operacji, poprzez bezpośrednie 
połączenie układu naczyniowego dziecka i osoby dorosłej. Rekonstrukcję prze- 
grody wykonano doszywając brzeg ubytku międzyprzedsionkowego bezpośred- 
nio do przegrody międzykomorowej (6). Technika ta była obarczona dużą śmier- 
telnością a częstym powikłaniem w okresie okołooperacyjnym był blok przed- 
sionkowo-komorowy. W 1958 r. Lev opisał lokalizację włókien pęczka Hisa 
w wadach wrodzonych serca, co stanowiło podstawę do opracowania technik 
operacyjnych pozwalających uniknąć uszkodzenia układu przewodzącego (7, 8). 
Kolejnym krokiem poprawiającym wyniki leczenia była plastyka ,,rozszczepu” 
płatka w obrębie ujścia mitralnego zastosowana w 1959 r. przez Dubost'a i Blon- 
deau (9). Od 1962 r. wprowadzono technikę rekonstrukcji przegrody pojedyn- 
czą łatą obejmującą zarówno ubytek międzykomorowy jak i międzyprzedsion- 
kowy (10). Obecnie rekonstrukcję ubytku w przegrodzie międzykomorowej prze- 
prowadza się za pomocą łaty dakronowej lub z PTFE (Gore-Tex™), a ubytek mię- 
dzyprzedsionkowy zaopatruje się łatą pobraną z własnego worka osierdziowego 
pacjenta. W przypadku niedomykalności wykonuje się plastykę zastawek przed- 
sionkowo-komorowych. 


11.3. Embriologia 


Zarówno częściowy jak i całkowity kanał przedsionkowo-komorowy, są wy- 
nikiem zaburzonej embriogenezy poduszeczek wsierdziowych (ang. endocardial 
cushions). Poduszeczki wsierdziowe są uwypukleniami zarodkowej tkanki me- 
zenchymalnej, pojawiającymi się jednocześnie na grzbietowej i brzusznej po- 
wierzchni kanału przedsionkowo-komorowego, a ich rozwój dokonuje się około 
30 dnia życia płodowego, niezależnie od rozwoju przedsionków. Częściowe 
połączenie poduszeczek wsierdziowych daje w rezultacie ubytek typu ostium 
primum, z nisko leżącym ubytkiem międzyprzedsionkowym, nieprawidłową trój- 
płatkową lewostronną zastawką „mitralną” oraz przemieszczeniem w kierunku 
koniuszka serca obu zastawek przedsionkowo-komorowych. Całkowity brak 
połączenia poduszeczek wsierdziowych prowadzi do powstania pełnego kanału 
przedsionkowo-komorowego ze wspólną zastawką przedsionkowo-komorową 
i dużym ubytkiem międzyprzedsionkowym i międzykomorowym (11). Pomiędzy 
skrajnymi postaciami wady znajdują się przypadki określane ,,posrednim” lub 
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„przejściowym” kanałem przesionkowo-komorowym, w których, w wyniku nie- 
pełnego zespolenia się elementów zastawek z przegrodą międzykomorową, 
pozostają liczne drobne połączenia międzykomorowe. Ze względu na mały lub 
nieistotny przeciek międzykomorowy w tej postaci wady, niektórzy zaliczają ją 
do ubytków typu ostium primum (12). 


11.4. Anatomia 


11.4.1. Anatomia częściowego kanału przedsionkowo-komorowego 
(ryc. 3.): 


— ubytek w dolnej części przegrody międzyprzedsionkowej, ostium primum, 

— malformacja zastawek przedsionkowo-komorowych, trójpłatkowa zastawka 
lewostronna (tzw. cleft zastawki mitralnej) 

— przesunięcie pierścienia zastawki „mitralnej” w stronę koniuszka serca. 


Ly, 


Ryc. 3. Czesciowy kanal przedsionkowo-komorowy (opis ptat- 
ków jak poprzednio), BP — bridging part (widok od dołu) 


11.4.2. Anatomia przejściowego kanału przedsionkowo-komorowego 


— ubytek w przegrodzie międzyprzedsionkowej, ostium primum, 
— nieprawidłowe zastawki przedsionkowo-komorowe (w tym cleft zastawki mi- 
tralnej), 
— niewielki ubytek w przegrodzie międzykomorowej. 
Należy nadmienić, że wyróżnianie przejściowego kanału przedsionkowo-ko- 
morowego jako odrębnej wady jest dyskusyjne. 


11.4.3. Anatomia całkowitego kanału przedsionkowo-komorowego 
(ryc. 4—6): 


— ubytek w dolnej części przegrody miedzyprzedsionkowej, ostium primum, 
— wspólna zastawka przedsionkowo-komorowa, 
— ubytek międzykomorowy w napływowej części przegrody międzykomorowej. 
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11.4.3.1. Zastawki przedsionkowo-komorowe (ryc. 2.) 


Wspólna zastawka przedsionkowo-komorowa składa się z kilku płatków, 
z których wyróżniają się dwa duże płatki, położone poprzecznie w stosunku do 
przegrody międzykomorowej: płatek lewo-górny (LSL) i lewo-dolny (LIL). 
Anatomia płatka górnego stała się podstawą dla klasyfikacji opracowanej przez 
Rastelli’ ego. 


TYP ,,A” (ryc. 4.) 


Ryc. 4. Catkowity kanat przedsionkowo-komorowy typu ,,A” 
(opis płatków — jak poprzednio) 


W kanale przedsionkowo-komorowym typu „A” płatek górny jest podzielo- 
ny symetrycznie, centralnie w linii przegrody międzykomorowej, a obie jego skła- 
dowe: lewa (LSL) i prawa (RSL) przyczepiają się licznymi nitkami ścięgnisty- 
mi do przegrody międzykomorowej w odpowiadających im komorach. Część le- 
wostronna wspólnej zastawki jest przesunięta w stronę koniuszka i tworzy wspól- 
ny pierścień z częścią prawostronną. 


TYP ,,B” (ryc. 5.) 


Ryc. 5. Całkowity kanał przedsionkowo-komorowy typu „B” 
(opis płatków — jak poprzednio) 


Płatek górny jest podzielony niesymetrycznie tak, że jego składowa lewa (LSL) 
jest częściowo przesunięta nad prawą komorę, a nici Sciegniste krzyżują ubytek 
międzykomorowy dochodząc do mięśnia brodawkowatego prawej komory. Zwy- 
kle towarzyszy temu brak jednego mięśnia brodawkowatego komory lewej, a część 
„mitralna” wspólnej zastawki może mieć wtedy postać zastawki „spadochronowej” 
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(parachute mitral valve). Pierścień wspólnej zastawki, analogicznie jak w typie 
A”, przesunięty jest w kierunku koniuszka w stosunku do poziomu prawidło- 
wej zastawki mitralnej. 


TYP „C” (ryc. 6.) 


SI 
Z 


Ryc. 6. Całkowity kanał przedsionkowo-komorowy typu „C” 
(opis płatków — jak poprzednio) 


Ta postać charakteryzuje się skrajnym przesunięciem płatka lewo-gérnego nad 
prawą komorę tak, że jest on swobodnie położony powyżej ubytku międzyko- 
morowego i nici Ścięgniste odchodzące od niego nie przyczepiają się do brzegu 
przegrody, lecz do mięśni brodawkowatych w obu komorach serca. 

Oprócz wyżej wymienionych płatków, w skład zastawki zwykle wchodzą dwa 
płatki boczne — lewy (LLL) i prawy (RLL) oraz płatki prawostronne — górny 
(RSL) i dolny (RIL), sporadycznie wspólna zastawka może składać się z sied- 
miu lub nawet ośmiu płatków (13, 14, 15). 

Wspólna zastawka wraz z aparatem ścięgnistym jest przemieszczona w kie- 
runku koniuszka serca. Od strony lewej wydłużenie włóknistego połączenia aor- 
talno-mitralnego powoduje zwężenie i wydłużenie drogi odpływu z komory. 
W badaniu angiograficznym zwężenie to opisywane jest jako objaw ,,gesiej szyi” 
(ryc 7.). Zwykle nie powoduje ono jednak utrudnienia odpływu krwi z lewej 


Ryc. 7. Zdjęcie angiograficzne wspólnego kanału przedsionkowo-ko- 
morowego — „gęsia szyja” 
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komory (16). W większości przypadków kanału przedsionkowo-komorowego 
wspólna zastawka otwiera się w równej części do prawej jak i do lewej komory. 
Taką postać wspólnego kanału nazywamy kanałem zbalansowanym. W nielicz- 
nych przypadkach, w których zastawka przedsionkowo-komorowa otwiera się 
w większej części do jednej z komór, mamy do czynienia z postacią niezbalan- 
sowanego kanału, gdzie jedna z komór jest hipoplastyczna. I tak, zależnie od prze- 
mieszczenia wspólnej zastawki nad prawą lub lewą komorę, będziemy mieli do 
czynienia z kanałem i hipoplazją lewej bądź prawej komory. Ubytek międzyko- 
morowy obejmuje część napływową przegrody, zwykle jest duży a jego po- 
wierzchnia znacznie przekracza powierzchnię ujścia aortalnego. Także ubytek 
w przegrodzie międzyprzedsionkowej jest często duży i obejmuje dolną część 
przegrody, tę którą tworzy przegroda kanału przedsionkowo-komorowego. Do- 
datkowo zwykle współistnieje mniejszy ubytek przegrody pierwotnej („otworu 
wtórnego”) nazywany potocznie „ASD II’. Przegroda wtórna i resztkowa prze- 
groda pierwotna są przez to przemieszczone na stronę lewą, co daje w efekcie 
bardzo duży prawy przedsionek i mały lewy. Zastawka aortalna nie jest, jak to 
ma miejsce normalnie, wklinowana pomiędzy zastawkami mitralną i trójdzielną 
lecz jest przesunięta do przodu i ku górze (4). Pień płucny jest przeważnie po- 
szerzony (głównie w efekcie zwiększenia przepływu płucnego) a jego średnica 
nieraz dwukrotnie przekracza średnicę aorty. 

Anomalie anatomiczne dotyczą także budowy szkieletu serca. W prawidło- 
wym sercu składa się on z pierścieni włóknistych, trzy z nich — aortalny, 
mitralny i trójdzielny, połączone są ze sobą dwoma trójkątami włóknistymi 
i częścią błoniastą przegrody międzykomorowej. Pierścień płucny leży w prze- 
dłużeniu stożka tętniczego i nie jest połączony z innymi strukturami włókni- 
stymi (17). U pacjentów z całkowitym kanałem przedsionkowo-komorowym po- 
łączone pierścienie — mitralny i trójdzielny tworzą wspólny pierścień pojedyn- 
czej zastawki przedsionkowo-komorowej. 


11.5. Wady towarzyszące 


Wspólnemu kanałowi przedsionkowo-komorowemu w 25% towarzyszą na- 

stępujące wrodzone wady serca: 

— przetrwały przewód tętniczy w 10%, 

— tetralogia Fallota w 10%, 

— przetrwała żyła główna górna lewa uchodząca do lewego przedsionka — w 3%, 
— dwuujściowa prawa komora w 2% (13, 18, 19, 4). 

U 75% dzieci z całkowitym kanałem przedsionkowo-komorowym występu- 
je zespół Downa (20, 21, 22, 23, 24, 11). Dzieci nie obarczone zespołem Downa 
mają zwykle złożone postacie kanału przedsionkowo-komorowego takie jak: typ 
„B” według klasyfikacji Rastelli' ego i formy niezbalansowane — z hipoplazją 
prawej bądź lewej komory. 
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11.6. Fizjologia wady 


Krew w sercu o typie wspólnego kanału ma możliwość swobodnego przepły- 
wu pomiędzy lewą i prawą stroną, zarówno na poziomie przedsionków jak i ko- 
mór. Ponieważ opory w krążeniu płucnym są znacznie niższe od systemowych, 
prowadzi to do powstania dużego przecieku lewo-prawego. Ma on cechy zarów- 
no przecieku objętościowego jak i ciśnieniowego. U dzieci z niedomykalnością 
wspólnej zastawki występuje dodatkowo przeciek z lewej komory do prawego 
przedsionka nazywany ,,przeciekiem obligatoryjnym”. Konsekwencją doprowa- 
dzenia dużej ilości krwi pod wysokim ciśnieniem do łożyska płucnego jest bardzo 
szybki rozwój nadciśnienia płucnego, często już w okresie niemowlęcym. Dzie- 
ci obarczone zespołem Downa szybciej od zdrowych rozwijają zespół utrwalo- 
nego i nieodwracalnego nadciśnienia płucnego. Ten fakt nabiera szczególnego 
znaczenia w przypadku wspólnego kanału, bowiem większość kanałów przed- 
sionkowo-komorowych współistnieje z zespołem Downa (25, 26, 27). 


11.7. Obraz kliniczny 


Dzieci urodzone z kanałem przedsionkowo-komorowym rzadko prezentują 
wyraźne objawy kliniczne w pierwszych tygodniach życia, a szmer nad sercem 
jest jedynym objawem wady. Natomiast kilka procent noworodków z wyraźną 
niedomykalnością części „mitralnej? wspólnej zastawki, prezentuje od pierwszych 
dni życia, takie objawy jak: zastoinowa niewydolność krążenia, zastój krwi stwier- 
dzany w obrazie rtg nad polami płucnymi, niewydolność oddechowa z hipokse- 
mią i znaczne zahamowanie rozwoju. 

Dzieci bez niedomykalności zastawek, po 4-6 tygodniach, wskutek fizjo- 
logicznego spadku oporów w krążeniu płucnym i następowego wzrostu obję- 
tości przecieku, zaczynają wykazywać typowe cechy wad przeciekowych. Są 
to początkowo łagodne objawy, np. w postaci częstych infekcji dróg oddecho- 
wych, następnie dochodzi do zahamowania rozwoju i przyrostu masy ciała, aż 
w końcu rozwija się zastoinowa niewydolność krążenia. U znacznej części 
dzieci udaje się opanować powyższe objawy terapią farmakologiczną, ale 
w dalszym ciągu obserwuje się słaby przyrost masy ciała, wymagają one czę- 
stych hospitalizacji. W naturalnym przebiegu wady, bez wdrożonego leczenia 
operacyjnego część tych dzieci ginie już w pierwszych miesiącach życia, 
w wyniku nagłego załamania układu krążenia, połączonego zwykle z infekcją 
płucną. U tych, które przeżyją bez operacji, w wieku 12—18 miesięcy powoli 
dochodzi do poprawy stanu klinicznego, ustępowania objawów wady z nastę- 
powym przyspieszeniem rozwoju dziecka. Taki stan dziecka powinien budzić 
niepokój lekarza i przyspieszyć decyzję o leczeniu operacyjnym. Poprawa jest 
bowiem najczęściej wynikiem narastania oporów w krążeniu płucnym i w kon- 
sekwencji zmniejszenia objętości przecieku lewo-prawego. Bez leczenia ope- 
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racyjnego w dalszym przebiegu choroby rozwija się zespół utrwalonego nad- 
ciśnienia płucnego, z odwróceniem przecieku na prawo-lewy i sinicą central- 
ną. Zgon następuje po kilku latach w wyniku postępującej niewydolności serca 
lub powikłań przecieku prawo-lewego i tylko w wyjątkowych przypadkach 
dzieci te dożywają kilkunastu lat. 


11.7.1. Przebieg choroby w ubytku typu ostium primum 


Pacjenci z ubytkiem typu ostium primum prezentują objawy zwiększonego 
objętościowo przepływu płucnego, podobnie jak w przypadku ubytków ostium 
secundum. Objawy te jednak przeważnie występują wcześniej i są bardziej na- 
silone. Wskutek przecieku lewo-prawego na poziomie przedsionków, docho- 
dzi do powiększenia i przerostu prawej komory. Nadciśnienie płucne występu- 
je późno itylko sporadycznie spotyka się pacjentów z wyraźnie podwyższo- 
nymi oporami płucnymi w okresie przedszkolnym. Często jednym z podstawo- 
wych objawów jest znacznego stopnia niedomykalność zastawki mitralnej 
związana z jej nieprawidłową anatomią. 


11.7.2. Przebieg choroby w całkowitym wspólnym kanale przedsion- 
kowo-komorowym 


Dzieci z całkowitym kanałem przedsionkowo-komorowym prezentują obja- 
wy związane z przeciekiem lewo-prawym zarówno na poziomie przedsionków 
jak i komór. Dodatkowo, często fala zwrotna z niedomykalnej wspólnej zastaw- 
ki wypełnia, podatny na wzrost objętości, prawy przedsionek. Powoduje to bardzo 
niekorzystną sytuację hemodynamiczną, w której krew do płuc dopływa zarówno 
w zwiększonej objętości jak i pod wysokim ciśnieniem. Wadzie często towa- 
rzyszy drożny przewód tętniczy co dodatkowo nasila objawy. Dzieci z taką po- 
stacią wady często chorują na infekcje układu oddechowego. Głównym czyn- 
nikiem wpływającym na przebieg choroby jest rozwój nadciśnienia płucnego, 
stwierdzanego u 30% dzieci pomiędzy 7 a 12 miesiącem życia i aż u 90% po- 
wyżej 5 roku (4). 

Kolejnym ważnym czynnikiem ryzyka jest niedomykalność wspólnej zastawki 
która występuje u 60% dzieci z tą wadą. Prawdopodobieństwo przeżycia 12 
miesięcy przez dzieci z nieoperowanym kanałem przedsionkowo-komorowym nie 
przekracza 40%, aw wieku 36 miesięcy jest niższe od 10%. 


11.8. Diagnostyka 


11.8.1. W przeprowadzonym badaniu fizykalnym dziecka stwierdza się: 


— upośledzenie rozwoju fizycznego, niedobór ciężaru ciała, 
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— często nawracające infekcje układu oddechowego, 

— zwykle wyczuwalne drżenie skurczowe w okolicy koniuszka, 

— osłuchowo — silnie akcentowany pierwszy ton, rozdwojenie drugiego tonu, 
skurczowy szmer niedomykalności wspólnej zastawki. 


11.8.2. W obrazie elektrokardiograficznym: 


— wydłużenie odstępu PR, 
— występowanie zespołów rSR, RSR’, RR’, 
— cechy przerostu obu komór. 


11.8.3. W zdjęciu przeglądowym klatki piersiowej: 


— powiększenie sylwetki serca, szczególnie w zakresie prawego przedsionka, 
— wygładzenie lewego brzegu serca, 
— wzmożenie rysunku naczyniowego. 


11.8.4. Echokardiografia: 


Dwuwymiarowa echokardiografia jest najistotniejszym badaniem, pozwala- 
jącym ocenić zarówno morfologię jak i fizjologię wady, poprzez: 
— wizualizację ubytków międzyprzedsionkowych i międzykomorowych, 
— określenie morfologii i stopnia niedomykalności wspólnej zastawki, 
— określenie wielkości przepływu płucnego, 
— określenie oporów płucnych i orientacyjną ocenę nadciśnienia płucnego. 


11.8.5. Cewnikowanie serca i angiografia 


Cewnikowanie serca jest wskazane jeśli po przeprowadzonym badaniu echo- 
kardiograficznym pozostają wątpliwości co do anatomii i hemodynamiki wady, 
rozpoznawane są dodatkowe anomalie wymagające potwierdzenia lub też podej- 
rzewamy znacznie podwyższone opory płucne. Cewnikowanie z angiografią 
umożliwia: 

— dokładną ocenę morfologii wady (oraz ewentualnych wad współtowarzyszą- 
cych), 

— ocenę drogi wypływu z prawej i lewej komory (objaw ,,gesiej szyi”), 

— ocenę oporu łożyska płucnego, 

— ocenę niedomykalności wspólnej zastawki, 

— ocenę morfologii aorty i zastawki aortalnej. 
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11.9. Leczenie chirurgiczne 


Technika operacyjnej korekcji kanału przedsionkowo-komorowego polega na: 

— rekonstrukcji górnej części przegrody międzykomorowej łatą z materiału 
sztucznego — z Dacronu lub PTFE (Gore-TexTM), do wysokości płaszczyzny 
zastawek przedsionkowo-komorowych, 

— podzieleniu wspólnej zastawki na części mitralną i trójdzielną, 

— zamknięciu ubytku międzyprzedsionkowego łatą z własnego worka osierdzio- 
wego pacjenta. 

Dodatkowo, często współistniejący drożny przewód tętniczy może wymagać 
podwiązania jeszcze przed podłączeniem dziecka do układu krążenia pozaustro- 
jowego. Niekiedy ponadto ubytkowi typu ostium primum towarzyszy przetrwa- 
ły otwór owalny lub ubytek typu ASD II w górnej części przegrody międzyprzed- 
sionkowej, który wymaga dodatkowego zszycia. W zależności od warunków ana- 
tomicznych można zamknąć obydwa ubytki wspólną łatą. 


11.9.1. Technika operacyjna dla częściowego kanału przedsionkowo-ko- 
morowego — ostium primum 


Zabieg operacyjny przeprowadza się w technice krążenia pozaustrojowego. Po 
zaciśnięciu poprzecznym aorty i podaniu kardioplegii otwiera się prawy przedsio- 
nek, wykonuje kontrolę szczelności zastawki mitralnej poprzez wypełnienie pod 
kontrolą wzroku lewej komory roztworem soli fizjologicznej podawanej energicz- 
nym strumieniem. W przypadku jej niedomykalności należy się zastanowić nad 
sposobem postępowania. Można zszyć całkowicie lub częściowo komisurę pomię- 
dzy płatkami lewo-górnym i lewo-dolnym (tak zwany „cleft mitralny”) aby odtwo- 
rzyć zastawkę w postaci dwupłatkowej lub pozostawić zastawkę w postaci trójpłat- 
kowej, jedynie korygując jej domykalność plastyką pierścienia i komisur, zgodnie 
z techniką zalecaną przez Carpentiera. Następnie zamyka się ubytek łatą z własnego 
worka osierdziowego pacjenta, wszywając ją szwem ciągłym Prolene™ 5-0, według 
linii zaznaczonej krzyżykami na załączonej rycinie (ryc. 8 a). Pozwala to uniknąć 


Ryc. 8. Zatoka wieńcowa pozostawiona w prawym — a. lub lewym przedsionku — b 
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uszkodzenia włókien układu przewodzącego znajdujących się pomiędzy zatoką 
wieńcową i pierścieniem zastawki trójdzielnej, w miejscu określanym trójkątem 
Kocha. Opisywana jest również technika zamykania ubytku z takim wszyciem łaty, 
aby spływ zatoki wieńcowej pozostał w lewym przedsionku (ryc. 8 b). W takiej tech- 
nice jednak linia szwów jest dłuższa, a domieszka krwi żylnej w lewym przedsion- 
ku, chociaż niewielka, powoduje desaturację. Z drugiej strony zagrożenie wystąpie- 
nia bloku przedsionkowo komorowego jest tak niewielkie, że wszywanie łaty z po- 
zostawieniem zatoki w lewym przedsionku wydaje się być nieuzasadnione (4). 


11.9.1.1. Uwagi 

Ilość powikłań po tak wykonanych operacjach jest znikoma i w praktyce nie 
powinna przekraczać 2%. Najczęstszym problemem są czasowe lub utrwalone 
zaburzenia rytmu, niedomykalność zastawek przedsionkowo-komorowych. Może 
występować zespół pokardiotomijny. W przypadkach źle (zbyt późno) zakwali- 
fikowanych, w szczególności z rozwiniętym nadciśnieniem płucnym, np. u pa- 
cjentów dorosłych, możemy spotkać się z przełomem nadciśnienia płucnego 
w przebiegu pooperacyjnym. Sytuacja taka rokuje źle i może nawet skończyć się 
zgonem pacjenta (patrz roz. 13, cz. I). 


11.9.2. Technika operacyjna w przypadku całkowitego wspólnego kanału 
przedsionkowo-komorowego 


Jedynym sposobem leczenia wady jest korekcja chirurgiczna. W chwili obec- 
nej nie są znane metody leczenia tej wady technikami małoinwazyjnymi. Opty- 
malnym wiekiem dla wykonania operacji jest okres pomiędzy trzecim i dziewią- 
tym miesiącem życia. Jednak w przypadku rozwijającej się niewydolności krą- 
żenia operację należy wykonywać także w okresie noworodkowym, jeśli jest to 
możliwe po stabilizacji układu krążenia. W przypadku skrajnych niewydolności 
krążenia, nie poddających się farmakoterapii, operację należy wykonać w trybie 
pilnym. Odrębnym zagadnieniem są dzieci bez objawów niewydolności krąże- 
nia, dobrze tolerujące wadę. W takich przypadkach często opóźnia się decyzję 
o podjęciu leczenia operacyjnego. Należy pamiętać o tym, że do 12 miesiąca życia 
aż u 30% dzieci ze wspólnym kanałem notuje się rozwój groźnego nadciśnienia 
płucnego. Dlatego decyzja o podjęciu leczenia operacyjnego powinna być pod- 
jęta około 6 miesiąca życia. W takich przypadkach rokowanie jest najlepsze. 

Obecnie najczęściej stosowaną i powszechnie uznaną metodą operacji jest 
technika rekonstrukcji przegrody wspólnego kanału za pomocą dwóch łat. Ope- 
rację wykonuje się w krążeniu pozaustrojowym, z dostępu poprzez sternotomię 
pośrodkową (ryc. 9). Zalecane jest wykonanie operacji w płytkiej hipotermii lecz 
w przypadku małych dzieci, operowanych w okresie noworodkowym, można za- 
stosować głęboką hipotermię z zatrzymaniem krążenia. Ubytek międzykomoro- 
wy zamyka się łatą z materiału syntetycznego (Dacron lub Gore-Tex™). Lata po- 
winna mieć kształt wycinka koła. Owalny brzeg łaty dopasowujemy do wielko- 
ści ubytku międzykomorowego, tak aby jej prosta krawędź wypadała w płasz- 
czyźnie zamknięcia wspólnej zastawki. Należy przy tym zwrócić uwagę, aby łata 
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Ryc. 9. Schemat pola opera- 
cyjnego, widok poprzez 
otwarty prawy przedsionek. 
CS — zatoka wieńcowa, IVC 
— żyła główna dolna, SVC — 
żyła główna górna 


nie była zbyt szeroka, gdyż uniemożliwi to dobrą rekonstrukcję zastawek przed- 
sionkowo- -komorowych. Prosta krawędź łaty stanowić będzie fragment pierścieni 
zastawkowych — gdy będzie zbyt szeroka — obwód pierścienia nie będzie ade- 
kwatny do rozmiarów płatków. Łatę zamykającą ubytek międzykomorowy wszy- 
wamy szwem ciągłym monofilamentowym np. Prolene™ 5-0 lub 6-0, tak jak 
pokazano na schemacie (ryc. 10). 


: = Ryc. 10. Rekonstrukcja prze- 
grody międzykomorowej 


Następnym etapem operacji jest rekonstrukcja zastawek przedsionkowo-ko- 
morowych, często łączona z doszyciem dolnego brzegu łaty osierdziowej, którą 
następnie będzie zamknięty ubytek międzyprzedsionkowy. Można to wykonać 
tak jak na załączonym schemacie szwami pojedynczymi (ryc. 11) lub doszyć 
płatki zastawki szwem ciągłym, zaś łatę osierdziową przyszyć dopiero po kon- 
troli domykalności zastawek. Większą uwagę należy poświęcić precyzyjnej re- 
konstrukcji zastawki „mitralnej”, gdyż sprawność jej funkcji, przede wszystkim, 
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Ryc. 11. Rekonstruk- 
cja zastawek połą- 
czona z doszyciem 
dolnego brzegu łaty 
osierdziowej 


decyduje o dalszym przebiegu choroby i losie chorego dziecka, natomiast nie- 
domykalność zastawki trójdzielnej jest zwykle znacznie lepiej tolerowana. 
Oczywiście należy dążyć do uzyskania jak najlepszej domykalności zastawki 
zarówno lewo- jak i prawostronnej. 

Po doszyciu dolnej krawędzi łaty osierdziowej należy skontrolować domy- 
kalność i ewentualnie zszyć płatki lewo-górny i lewo-dolny pojedynczymi szwami 
materacowymi, w takim zakresie, aby nie zwęzić ujścia lewostronnej zastawki 
przedsionkowo-komorowej (ryc. 12). Gdy pierścień jest wystarczająco szeroki 
a zastawka niedomykalna głównie w części centralnej, można wykonać plasty- 
kę, zwężając pierścień zastawki i pozostawiając jednocześnie trójpłatkową za- 
stawkę lewostronną. Ten sposób postępowania zalecany jest przez Carpentiera. 


Ryc. 12. Szwy materacowe łą- 
czące płatki; lewo-górny i lewo- 
dolny, uprzednio doszyta łata 
osierdziowa 
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Ostatnim elementem rekonstrukcji jest doszycie łaty osierdziowej do krawędzi 
ubytku w przegrodzie międzyprzedsionkowej. Wykonuje się to szwem ciągłym 
(ryc. 13). Po kontroli i ewentualnej plastyce zastawki trójdzielnej zamyka się 
prawy przedsionek, odpowietrza lewą komorę i zdejmuje zacisk z aorty. Pozo- 
stałe elementy techniki operacyjnej nie odbiegają od zasad przewidzianych dla 
wszystkich operacji w krążeniu pozaustrojowym. 


Ryc. 13. Widok przez otwar- 
ty prawy przedsionek po wy- 
konaniu korekcji wewnątrz- 
sercowej. Widoczne dwie łaty 
zamykające ubytki na pozio- 
mie komór i przedsionków 


Technika operacyjna jest podobna dla wady typu „A” i„C”. Jedynie w kon- 
figuracji wady typu „B”, w której nici ścięgniste odchodzące od płatka lewo-gór- 
nego przechodzą poprzez ubytek do mięśnia brodawkowatego w prawej komo- 
rze, wyżej wymieniona technika musi być zmodyfikowana. Jeśli jest to możliwe 
należy przesunąć linię szwów tak, aby pozostawić część nici ścięgnistych po lewej 
stronie przegrody. W skrajnych przypadkach można pozostawić niewielki uby- 
tek w dolnej części łaty międzykomorowej, oszczędzając w ten sposób krzyżu- 
jące przegrodę nici ścięgniste lub nawet implantować sztuczną zastawkę w po- 
zycji mitralnej podczas korekcji. Zdania na temat postępowania w tej sytuacji są 
podzielone i technika musi być indywidualnie dobrana dla pacjenta. 


11.10. Niezbalansowane formy kanałów 
przedsionkowo-komorowych 


Oddzielnym problemem są niezbalansowane postacie kanałów przedsionko- 
wo-komorowych, w których jedna z komór jest niedorozwinięta. Dotyczy to naj- 
częściej komory lewej, lecz sporadycznie zdarza się sytuacja odwrotna. Takie 
wady nie mogą być operowane przy zastosowaniu uprzednio opisanej techniki 
rekonstrukcji przegrody i zastawek, ponieważ hipoplastyczna komora nie podo- 
ła pełnemu obciążeniu i nie zapewni dostatecznego rzutu serca. Obecnie uznawa- 
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ną za metodę z wyboru jest wieloetapowe leczenie zgodnie z zasadami Fontanna 
stosowane w przypadku serca jednokomorowego. Technika operacyjna jest opisa- 
na w odrębnej części podręcznika (roz. 8 cz. I). Pierwszym etapem leczenia, w przy- 
padku podjęcia decyzji o zastosowaniu schematu leczenia przewidzianego dla po- 
jedynczej komory, jest wykonanie w okresie niemowlęcym bandingu tętnicy płuc- 
nej, w celu zabezpieczenia łożyska płucnego przed nadmiernym przepływem krwi 
i zapobieżenia rozwojowi nadciśnienia płucnego. Jednak zabieg ten można wyko- 
nać wyłącznie w przypadku sprawnej funkcji wspólnej zastawki, względnie — 
z dużym ryzykiem — przy niewielkiej niedomykalności. W przypadkach niezbalan- 
sowanych form kanałów przedsionkowo-komorowych z dużą niedomykalnością 
wspólnej zastawki należy rozważyć wykonanie przeszczepu serca. 
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